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Plicní arteriální hypertenze Plicní arteriální hypertenze ––
Martin Hutyra









330 m, B6, NT
LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální 

, EF LK 55
dilatace, EDA 19,3 cm2, ESA 15,8 cm2, FAC PK 18%, TAPSE 16 mm, 
těžká prekapilární PH, odhadovaný PASP 90 mmHg, MPAP 55 

mmHg, s
(střední), PVR: 12,3 WU, CO: 3,43 l/min., (střední), PVR: 12,3 WU, CO: 3,43 l/min., 

negativní 
bez ventil. poruchy, TLCO 67% NH

NT-proBNP: 697,5 ng/L
LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální 

, EF LK 55-60%. Diastolická funkce: porucha relaxace LK. PRAVÁ KOMORA bez 
dilatace, EDA 19,3 cm2, ESA 15,8 cm2, FAC PK 18%, TAPSE 16 mm, Vt
těžká prekapilární PH, odhadovaný PASP 90 mmHg, MPAP 55 mmHg, TAPSE/PASP 0,17

mmHg, svO2 58,6%, PK: 82/10 mmHg, AP: 84/41/50 mmHg, PAWP: 8 mmHg 
(střední), PVR: 12,3 WU, CO: 3,43 l/min., CI: 1,81 l/min./m2, SVI 26 ml/m2(střední), PVR: 12,3 WU, CO: 3,43 l/min., CI: 1,81 l/min./m2, SVI 26 ml/m2

negativní 
bez ventil. poruchy, TLCO 67% NH

LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální LEVÁ KOMORA bez dilatace a hypertrofie, s normální systolickou funkcí a regionální 
60%. Diastolická funkce: porucha relaxace LK. PRAVÁ KOMORA bez 

13 cm/s, dilatace a hypertrofie PK, 
TAPSE/PASP 0,17

, PK: 82/10 mmHg, AP: 84/41/50 mmHg, PAWP: 8 mmHg 
SVI 26 ml/m2SVI 26 ml/m2



Kombinovaná perorální terapie ERA + iPDE5
Trojkombinace zahrnující selexipagTrojkombinace zahrnující selexipag
Trojkombinace zahrnující 

s časnou eskalací dle efektu a rizikové stratifikace

Kombinovaná perorální terapie ERA + iPDE5
selexipag + ERA + iPDE5selexipag + ERA + iPDE5

Trojkombinace zahrnující prostacyklin s.c./i.v. + ERA + iPDE5
s časnou eskalací dle efektu a rizikové stratifikace

. + ERA + iPDE5
s časnou eskalací dle efektu a rizikové stratifikace



ng/L



Ponechání stejné dávky prostacyklinu
terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5

prostacyklinu a převod na 
Trojkombinace zahrnující prostacyklin

prostacyklinu s.c. s přiměřenou lokální a celkovou analgetickou 
terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5

a převod na p.o. trojkombinaci zahrnující selexipag
prostacyklin i.v. v cílové dávce + ERA + iPDE5

. s přiměřenou lokální a celkovou analgetickou 
terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5terapií a hledáním optimálního místa aplikace + ERA + iPDE5

selexipag
. v cílové dávce + ERA + iPDE5





pumpy s 
prostacyklinu a převod na prostacyklinu a převod na 

Trojkombinace zahrnující 

pumpy s i.v. aplikací treprostinilu
a převod na p.o. trojkombinaci zahrnující selexipaga převod na p.o. trojkombinaci zahrnující selexipag

Trojkombinace zahrnující prostacyklin i.v. v cílové dávce + ERA + iPDE5
selexipagselexipag

. v cílové dávce + ERA + iPDE5
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Description of isolated
sclerosis of
pulmonary arteries

-old patient
t the autopsy: 

vascular sclerosisvascular sclerosis
assive RV hy

isolated
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old patient
: pulmonary 

vascular sclerosis,  vascular sclerosis,  
hypertrophy
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Registry 2006-2018Registry 2006-2018

monotherapy

20182018

monotherapy, 551 dual combination therapy, 76 triple , 76 triple cpmbination







centers,187 
male:female

symptoms

centers,187 patients diagnosed between 1981 and 1985, 
male:female 1:1.7, FU through 1988 (106 died)

symptoms: dyspnea (60 %), fatigue (19 %), syncope

1981 and 1985, 

syncope



enrolled 2,967 US enrolled 2,967 US 
symptoms were

characteristics

2,967 US adult patients with PAH from March2,967 US adult patients with PAH from March
were experienced for >2 years before

characteristics Comorbid

March 2006 to March 2006 to 
before PAH 

Comorbid



survey conductedsurvey conducted
and 572 patients

symptoms to diagnosis

conducted in five European countries (EU5), Japan and conducted in five European countries (EU5), Japan and 
patients

diagnosis

(EU5), Japan and (EU5), Japan and 

Symptoms



pulmonalis sinistra

Vazokonstrikce   

sinistra

Remodelace



i monotherapymonotherapy, single-tablet M/T FDC (n=108), macitentanmacitentan



safety of initial
patients

treatmenttreatment

initial triple therapy including parenteral treprostiniltreprostinil



background PAH

head superiority study in PAH 

background PAH-therapy, except for ERAs (must

superiority study in PAH 

must be stopped





PAH 14.9 %, 24 PAH 14.9 %, 24 

Hemodynamics

+40.1 vs. 

PAH 14.9 %, 24 weeks, NYHA FC II 49% + NYHA FC III 51 %, triple PAH 14.9 %, 24 weeks, NYHA FC II 49% + NYHA FC III 51 %, triple 

Hemodynamics

+40.1 vs. -1.4 m (p < 0.001)

ECHO

, NYHA FC II 49% + NYHA FC III 51 %, triple , NYHA FC II 49% + NYHA FC III 51 %, triple 











segmentation and and blood vessel volumes quantification





ParticipantsParticipants

completion date

single dose single dose 

existing diagnosis

Participants With Heart Failure and PulmonaryParticipants With Heart Failure and Pulmonary

date: 2025

single dose of either Dose A or Dose B or Dose C single dose of either Dose A or Dose B or Dose C 

diagnosis PH-LHD

Pulmonary HypertensionPulmonary Hypertension

Dose C orDose C or



RT 234 (inhaled
Seralutinib (inhaled

901 (inhaled
(portable 

INSIGNIA-PH COPD (
Mosliciguat (inhaled

inhaled PDE5i in PH-IPF)
inhaled PDGFR, CSF1R, c-KIT inhibitor in PH

inhaled imatinib in PH-ILD)
(portable inhaled NO in PH-ILD)

PH COPD (inhaled sGC stimulator
inhaled sGC activator in PH-ILD)

KIT inhibitor in PH

stimulator in PH
ILD)





BPA left A1, A8, A9, A10 a, b, c BPA left A1, A8, A9, A10 a, b, c 
BPA right
BPA right

A1, A8, A9, A10 a, b, c A1, A8, A9, A10 a, b, c 
right A5, A8, A4, left A6a, b, A4, A5, A2 
right A10, A4, A5, A8, A9, A6, A, A2

March 2020

4

51

14

2.61

7.027.02

67.5

September



completion date: 2028

initiated multicenter, prospective, randomized, controlled, open label, non

152 patients with CTEPH who are eligible for both PEA and BPA152 patients with CTEPH who are eligible for both PEA and BPA

multidisciplinary team 

PEA or BPA will be completed within 6 months from randomization. 

at 4 months and 12 months after PEA or last BPA session.

: 2028

initiated multicenter, prospective, randomized, controlled, open label, non

152 patients with CTEPH who are eligible for both PEA and BPA (randomization152 patients with CTEPH who are eligible for both PEA and BPA (randomization

multidisciplinary team konference, central adjudication

PEA or BPA will be completed within 6 months from randomization. 

at 4 months and 12 months after PEA or last BPA session.

initiated multicenter, prospective, randomized, controlled, open label, non

randomizationrandomization

adjudication committee

PEA or BPA will be completed within 6 months from randomization. 

at 4 months and 12 months after PEA or last BPA session.



Současné rutinní terapeutické možnosti PAH vyvinuté v posledních 
30 letech (>10 přípravků, 3 signální cesty) zlepšují symptomy a 
prognózu, zásadní je ovlivnění pravé komory

PAH je nadále nevyléčitelné onemocnění

Prognózu nepříznivě ovlivňuje pozdní diagnóza a komorbidity

Zlepšení prognózy:

Současné rutinní terapeutické možnosti PAH vyvinuté v posledních 
30 letech (>10 přípravků, 3 signální cesty) zlepšují symptomy a 
prognózu, zásadní je ovlivnění pravé komory

PAH je nadále nevyléčitelné onemocnění

Prognózu nepříznivě ovlivňuje pozdní diagnóza a komorbidity

- modifikace využití stávající terapie- modifikace využití stávající terapie

Současné rutinní terapeutické možnosti PAH vyvinuté v posledních 
30 letech (>10 přípravků, 3 signální cesty) zlepšují symptomy a 

Prognózu nepříznivě ovlivňuje pozdní diagnóza a komorbidity

modifikace využití stávající terapiemodifikace využití stávající terapie





VLADIMÍR DYTRYCH  VLADIMÍR DYTRYCH  

Podpořeno firmou AOPPodpořeno firmou AOP

VLADIMÍR DYTRYCH  



spádovým kardiologem pro těžkou plicní hypertenzi
při vrozené zkratové vadě při vrozené zkratové vadě 

V anamnéze jinak bez jiných komorbidit, do té doby neužívala žádné

vzdálenost 630m, B 0..0

11/2020: 400 

negativní stran PE  negativní stran PE  

spádovým kardiologem pro těžkou plicní hypertenzi
při vrozené zkratové vadě při vrozené zkratové vadě 

V anamnéze jinak bez jiných komorbidit, do té doby neužívala žádné

vzdálenost 630m, B 0..0

400 ng/l

negativní stran PE  negativní stran PE  

spádovým kardiologem pro těžkou plicní hypertenzi

V anamnéze jinak bez jiných komorbidit, do té doby neužívala žádné



defekt síňového septa typu sinus 
anomálním návratem plicních žil, trikuspidální regurgitace 3anomálním návratem plicních žil, trikuspidální regurgitace 3

PAMP (

prekapilární
zkratovou srdeční vadou s významným 

. RFA pomalé dráhy 11/2020. RFA pomalé dráhy 11/2020

defekt síňového septa typu sinus venosus superior s
anomálním návratem plicních žil, trikuspidální regurgitace 3-4+, anomálním návratem plicních žil, trikuspidální regurgitace 3-4+, 

PAMP (mmHg) PCWP 
(mmHg)

CO (L/min)

39 7 3.8339 7 3.83

prekapilární PH – PAH asociovaná s vrozenou   
zkratovou srdeční vadou s významným levo-pravým zkratem

. RFA pomalé dráhy 11/2020. RFA pomalé dráhy 11/2020

CO (L/min) CI (L/min/m

PAH asociovaná s vrozenou   
pravým zkratem



pacientka telefonicky oznámila, že je ve 4. týdnu gravidity 

1. umělé přerušení těhotenství 

2. pokračování těhotenství a ponechání stávající léčby 

3. pokračování těhotenství a úpravu léčby 

pacientka telefonicky oznámila, že je ve 4. týdnu gravidity 

1. umělé přerušení těhotenství 

2. pokračování těhotenství a ponechání stávající léčby 

3. pokračování těhotenství a úpravu léčby 

pacientka telefonicky oznámila, že je ve 4. týdnu gravidity 



S pacientkou podrobně probrána problematika PH během gravidity a i přes možná
rizika si přála v těhotenství pokračovat rizika si přála v těhotenství pokračovat 

Volibris a zahájena léčba subkutánním 
postupně titrována do dávky 22 

Současně zahájena léčba preventivní dávkou LMWH Současně zahájena léčba preventivní dávkou LMWH 

byly po celou dobu gravidity v normě nebo jen lehce zvýšené 

ECHO (11/2021, 33. týden gravidity):
. (velikost PK v A4C stacionární), odhad. PASP 64 . (velikost PK v A4C stacionární), odhad. PASP 64 

S pacientkou podrobně probrána problematika PH během gravidity a i přes možná
rizika si přála v těhotenství pokračovat rizika si přála v těhotenství pokračovat 

zahájena léčba subkutánním treprostinilem
postupně titrována do dávky 22 ng/kg/min ve 33. týdnu gravidity.   

Současně zahájena léčba preventivní dávkou LMWH Současně zahájena léčba preventivní dávkou LMWH 

byly po celou dobu gravidity v normě nebo jen lehce zvýšené 

ECHO (11/2021, 33. týden gravidity): dobrá fce. LK, dilatace PK, která má dobrou 
. (velikost PK v A4C stacionární), odhad. PASP 64 mmHg, trikuspidální regurgitace. (velikost PK v A4C stacionární), odhad. PASP 64 mmHg, trikuspidální regurgitace

S pacientkou podrobně probrána problematika PH během gravidity a i přes možná

treprostinilem
/kg/min ve 33. týdnu gravidity.   

byly po celou dobu gravidity v normě nebo jen lehce zvýšené 

. LK, dilatace PK, která má dobrou 
, trikuspidální regurgitace, trikuspidální regurgitace



Pokud těhotenství bude pokračovat je u pacientek s PH  

1. preferován spontánní porod přirozenou cestou

2. preferován plánovaný porod císařským řezem  

Pokud těhotenství bude pokračovat je u pacientek s PH  

1. preferován spontánní porod přirozenou cestou

2. preferován plánovaný porod císařským řezem  



Pacientka dále v pravidelných intervalech sledována na Klinice gynekologie,
porodnictví a neonatologie VFN porodnictví a neonatologie VFN 

V těsné spolupráci s anesteziologem naplánován 
nekomplikovaně 22.11.2021 v 37. týdnu gravidity

Pacientka dále v pravidelných intervalech sledována na Klinice gynekologie,
porodnictví a neonatologie VFN porodnictví a neonatologie VFN 

V těsné spolupráci s anesteziologem naplánován porod císařským řezem
nekomplikovaně 22.11.2021 v 37. týdnu gravidity. 

Pacientka dále v pravidelných intervalech sledována na Klinice gynekologie,

porod císařským řezem



Po porodu pokračováno ve stávající dvojkombinační léčbě 

v dávce 22ng/kg/min a do léčby navrácen v dávce 22ng/kg/min a do léčby navrácen 

Při této terapii pacientka dlouhodobě v nízkém riziku při rizikové stratifikaci, 

s normálními hodnotami BNP. 

pacientka oznámila druhé těhotenství, ve kterém si přála pokračovat 

, postupně navyšována dávka subkutánního 

ve 37. týdnu gravidity byla 85ng/kg/min

Při této léčbě pacientka s dušností NYHA II, s normálními nebo jen lehce zvýšenými

, bez zn. pravostranného kardiálního selhávání , bez zn. pravostranného kardiálního selhávání 

Po porodu pokračováno ve stávající dvojkombinační léčbě – Revatio 20 mg 3x1 

v dávce 22ng/kg/min a do léčby navrácen Volibrisv dávce 22ng/kg/min a do léčby navrácen Volibris

Při této terapii pacientka dlouhodobě v nízkém riziku při rizikové stratifikaci, 

pacientka oznámila druhé těhotenství, ve kterém si přála pokračovat 

, postupně navyšována dávka subkutánního treprostinilu

ve 37. týdnu gravidity byla 85ng/kg/min

Při této léčbě pacientka s dušností NYHA II, s normálními nebo jen lehce zvýšenými

, bez zn. pravostranného kardiálního selhávání , bez zn. pravostranného kardiálního selhávání 

20 mg 3x1 

pacientka oznámila druhé těhotenství, ve kterém si přála pokračovat 

treprostinilu, 

Při této léčbě pacientka s dušností NYHA II, s normálními nebo jen lehce zvýšenými



Po porodu je v případě přetrvání dobrého klinického stavu a nízkého rizika indikováno  

1. ponechání stávající léčby, která byla eskalována v průběhu těhotenství

2. je indikována deeskalace léčby   

Po porodu je v případě přetrvání dobrého klinického stavu a nízkého rizika indikováno  

1. ponechání stávající léčby, která byla eskalována v průběhu těhotenství

2. je indikována deeskalace léčby   

Po porodu je v případě přetrvání dobrého klinického stavu a nízkého rizika indikováno  

1. ponechání stávající léčby, která byla eskalována v průběhu těhotenství



ponechána až do současné doby kombinační léčba 
treprostinilem

Poslední kontrola na ambulanci PH 8/2024: 

6MWT: vzdálenost 475m, B 2..5

ponechána až do současné doby kombinační léčba 
treprostinilem v dávce 85 ng/kg/min, která stejná jako před porodem 

Poslední kontrola na ambulanci PH 8/2024: 

6MWT: vzdálenost 475m, B 2..5

ponechána až do současné doby kombinační léčba Revatiem
, která stejná jako před porodem 



CTEPH po PEA
CTEPH po BPACTEPH po BPA
CTEPH nově diagnostikovaná v graviditě
PAH -
CTD-PAH
CHD-PAH
IPAH
PCHPCH

Ukončení těhotenství
Porod
Spontánní
Umělý abort                 

Maternální mortalitaMaternální mortalita

CTEPH po PEA 2
CTEPH po BPA 1CTEPH po BPA 1
CTEPH nově diagnostikovaná v graviditě 1

vazorespondér 1
PAH 2
PAH 2

5
11

těhotenství:
živého plodu sekcí 1

Spontánní abort 1
Umělý abort                 1

mortalita: 1 (33. den po mortalita: 1 (33. den po 

2
11
1
1
2
2
5
11

14 
1
1

1 (33. den po 1 (33. den po 



(30 – 50 %)

rezistence

řečišti, u zdravých
PVR, PAMP se neměníPVR, PAMP se nemění

nemůže
CO,  PAMP, PVR, afterload 

selhávání
po porodu

50 %)

rezistence až o 40 %

zdravých
neměnínemění

nemůže přizpůsobit
CO,  PAMP, PVR, afterload 

selhávání PK během
porodu



dělohou

stav –

kdy největší

volumové a tlakovévolumové a tlakové
uvolnění utlačené

Einsenmengerově
levého zkratového

srdečního selhání

dělohou, role pohlavních hormonů

vyšší riziko PE   

největší volumexpanze

tlakové změny (krevní ztráty vs. přesun extravaskulárnítlakové změny (krevní ztráty vs. přesun extravaskulární
utlačené VCI)

Einsenmengerově syndromu – extrémní riziko, pokles
zkratového proudění -> progrese hypoxie

selhání

extravaskulárníextravaskulární

pokles sytémové
hypoxie, pulmonální



















Roli vedle medicínských faktorů hrají i např. osobnost pacientky, rodinné zázemí, předchozí porody

Konečné rozhodnutí by mělo být ponecháno na pacientce 

Ženy s PAH ve fertilním věku by měly být poučeny o nutnosti kontaktovat centrum PH v případě gravidity 

Pokud je v těhotenství pokračováno, pacientka by měla být intenzivněji sledována a dle vývoje klinického

stavu eskalována specifická léčba PAH zejména parenterálními 

Sledování by mělo probíhat i ve spolupráci zejména s gynekology již od počátku gravidity 

Roli vedle medicínských faktorů hrají i např. osobnost pacientky, rodinné zázemí, předchozí porody

Konečné rozhodnutí by mělo být ponecháno na pacientce a partnerovi  

Ženy s PAH ve fertilním věku by měly být poučeny o nutnosti kontaktovat centrum PH v případě gravidity 

Pokud je v těhotenství pokračováno, pacientka by měla být intenzivněji sledována a dle vývoje klinického

stavu eskalována specifická léčba PAH zejména parenterálními prostanoidy

Sledování by mělo probíhat i ve spolupráci zejména s gynekology již od počátku gravidity 

Roli vedle medicínských faktorů hrají i např. osobnost pacientky, rodinné zázemí, předchozí porody

Ženy s PAH ve fertilním věku by měly být poučeny o nutnosti kontaktovat centrum PH v případě gravidity 

Pokud je v těhotenství pokračováno, pacientka by měla být intenzivněji sledována a dle vývoje klinického

prostanoidy

Sledování by mělo probíhat i ve spolupráci zejména s gynekology již od počátku gravidity 


